A 72-year-old woman was admitted to our department for further investigation of a heart defect noted in transthoracic echocardiography performed in a district hospital. The patient complained of palpitations and moderately limited physical activity.
A 72-year-old woman was admitted to our department for further investigation of a heart defect noted in transthoracic echocardiography performed in a district hospital. The patient complained of palpitations and moderately limited physical activity.
On ECG, atrial fibrillation was recorded with a wellcontrolled ventricular rate. The chest x-ray demonstrated an enlarged heart and signs of moderate pulmonary congestion.
The transthoracic echocardiography showed gross enlargement of the left atrium and its division into 2 compartments without flow obstruction and an excessively grown Eustachian valve within the right atrium ( Figure 1 ). Furthermore, study revealed the paradoxical interventricular septum movement, reduced left ventricular ejection fraction (49%), mild mitral regurgitation resulting from mitral annular calcification, and mild tricuspid regurgitation. A central atrial septal defect causing an insignificant left-to-right shunt was also detected. Transesophageal echocardiography confirmed the presence of a bilateral atrial division ( Figures 2-4 and Movies I-IV in the online-only Data Supplement) and enabled the estimation of left atrial membrane fenestration size (superior, 1.8 cm; inferior-posterior, 3.5 cm).
Computed tomography imaging was performed to demonstrate the anatomy of both atria and to exclude coronary artery anomalies. It revealed the fibrous diaphragm within the left atrium with pulmonary veins draining into the upper chamber (Figures 5 and 6 ).
Cor triatriatum sinister is a rare congenital heart defect that results from an abnormal fetal development of pulmonary veins. 1 The prevalence of cor triatriatum dexter is exceedingly rare. 2 The case we describe is unusual because of the coexistence of both left and right atrial divisions. Such a situation, although clinically benign, is worth mentioning.
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August 11, 2015 U na mujer de 72 años de edad fue admitida en nuestro servicio para investigar en más detalle un defecto cardíaco identificado en la ecocardiografía transtorácica realizada en un hospital del distrito. La paciente manifestaba palpitaciones y actividad física moderadamente limitada.
En el ECG se registró fibrilación auricular con frecuencia ventricular bien controlada. La radiografía de tórax demostró agrandamiento cardíaco y signos de congestión pulmonar moderada.
La ecografía transtorácica reveló agrandamiento macroscópico de la aurícula izquierda y su división en 2 compartimientos sin obstrucción del flujo y agrandamiento excesivo de la válvula de Eustaquio en la aurícula derecha (Figura 1) . Además, el estudio reveló desplazamiento paradójico del tabique interventricular, reducción de la fracción de eyección del ventrículo izquierdo (49%), insuficiencia mitral leve debido a calcificación del anillo mitral e insuficiencia tricuspídea leve. También se detectó un defecto del tabique auricular central que causaba shunt de izquierda a derecha insignificante. La ecocardiografía transtorácica confirmó la presencia de una división auricular bilateral (Figuras 2-4 y videos I-IV en el Suplemento de datos exclusivo online) y permitió estimar el tamaño de la fenestración de la membrana auricular (superior, 1,8 cm; inferior-posterior, 3,5 cm).
Se realizó una tomografía computada para demostrar la anatomía de ambas aurículas y excluir anomalías de las arterias coronarias. La tomografía reveló diafragma fibroso en la aurícula izquierda con drenaje de las venas pulmonares en la cámara superior (Figuras 5 y 6) .
El Cor triatriatum sinister es un raro defecto cardíaco congénito causado por el desarrollo anormal de las venas pulmonares en el feto.
1 La prevalencia de cor triatriatum dexter es extremadamente rara. 2 El caso que describimos es inusual debido a la coexistencia de divisiones tanto en la aurícula izquierda como en la derecha. Aunque es benigna desde el punto de vista clínico, cabe destacar esta situación.
Declaraciones
Ninguna. Figura 5. Tomografía computada cardíaca con ECG, vista de 4 cámaras. La aurícula derecha está dividida en 2 cámaras.
Figura 6. Tomografía computada cardíaca con ECG, vista de 4 cámaras. La membrana lineal está en la aurícula izquierda. (Figura 2) . El ECG de señal promediada no presentó hallazgos notables y el ECGHolter de 24 horas reveló > 1000 contracciones ventriculares prematuras con 3 morfologías diferentes. Los parámetros de laboratorio estuvieron dentro del rango normal, en particular proteína C reactiva, péptido natriurético cerebral y troponina T. La ecocardiografía transtorácica bidimensional y tridimensional (ecocardiografía transtorácica), la angiografía del FC y el mapeo electroanatómico 3D endocárdico de voltaje del VD no presentó hallazgos notables. La resonancia magnética cardíaca confirmó la ausencia de anormalidades estructurales en el VD, pero reveló infiltrados fibroadiposos difusos (realce tardío de gadolinio) dentro de la pared del VI, que comprometía principalmente las capas epicárdica y miocárdica media de las paredes inferolateral, anterolateral y septal del VI (Figura 3). Las dimensiones de ambos ventrículos y la función global del VD y del VI eran normales (vídeos I-III en el Suplemento de datos exclusivo online), aunque las paredes inferior y anterolateral del VI presentaban hipocinesia localizada, que se correspondían bien con las regiones con realce tardío de gadolinio. La biopsia endomiocárdica del tabique del VD no presentó particularidades. Las pruebas genéticas para genes desmosómicos reveló una variante heterocigota patogénica en los genes de placofilina 2 (c.2392A>G, p.T798A) y desmogleína 2 (c.877A>G, p.I293V). La variante del gen de placofilina 2 se considera patogénica en modelos de predicción de mutaciones y la variante del gen de desmogleína 2 se considera de significación incierta. Estas mutaciones heterocigotas compuestas pueden generar manifestaciones más tempranas y más pronunciadas de miocardiopatía arritmogénica. El análisis genético del hisopado bucal de la madre fallecida confirmó la misma variante heterocigota del gen de placofilina 2 que, hasta donde sabemos, aún no se ha informado.
Miocardiopatía arritmogénica del ventrículo izquierdo
Por último, se diagnosticó miocardiopatía arritmogénica del VI sin compromiso del VD. En consecuencia, el paciente cumplía sólo con los criterios para diagnóstico dudoso de ARVC/D de acuerdo con el Grupo de trabajo de 2010, con 1 criterio mayor (antecedentes familiares) y 1 criterio menor (> 500 contracciones ventriculares prematuras en el ECG-Holter de 24 horas). 1 El estado de mutación compuesta puede ayudar a explicar el compromiso temprano del VI en ausencia de anormalidades macroscópicas del VD en su hijo. Debido a su antecedente de síncope durante el esfuerzo, > 1000 contracciones ventriculares prematuras con diferentes morfologías en 24 horas, antecedentes familiares positivos de muerte cardíaca súbita y compromiso difuso del VI, al paciente se le colocó un desfibrilador cardioversor implantable submuscular de cámara única con detección bicameral (VDD) para prevención primaria. El seguimiento posoperatorio se desarrolló sin complicaciones.
La miocardiopatía arritmogénica suele presentarse con predominio derecho, comúnmente conocida como ARVC/D, con compromiso del VI en hasta el 70% de los casos en estadios posteriores, como se observa en la madre del paciente que se informa. Los criterios diagnóstico de ARVC/D están bien establecidos, mientras que los criterios diagnósticos de miocardio-patía arritmogénica de predominio izquierdo o miocardiopatía arritmogénica aislada del VI no están tan bien definidos.
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La miocardiopatía arritmogénica del VI puede ser difícil de diferenciar de la miocardiopatía dilatada, pero se manifiesta principalmente con arritmias y contracciones ventriculares prematuras frecuentes más que con insuficiencia cardíaca. Las pruebas genéticas, los antecedentes familiares y las arritmias ventriculares, como se observa en este caso, pueden ayudar a distinguir entre estas 2 entidades a veces superpuestas y otros diagnósticos diferenciales como enfermedades infiltrativas o sarcoidosis cardíaca. El diagnóstico de miocardiopatía arritmogénica del VI supone un desafío, y es probable que su prevalencia esté subestimada. Como en este caso, con frecuencia puede no detectarse ecográficamente en sus estadios iniciales. Además del monitoreo, las pruebas genéticas y la resonancia magnética cardíaca constituyen herramientas valiosas en la evaluación diagnóstica.
Declaraciones
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Leyenda de los vídeos
Vídeo1. La resonancia magnética cardíaca con vista de tres cámaras muestra dimensiones de las cámaras y función sistólica ventricular normales. No se observan anormalidades regionales de la motilidad parietal. Se visualiza mejor con Windows Media Player.
Vídeo2. La resonancia magnética cardíaca con vista de cuatro cámaras muestra dimensiones de las cámaras y función sistólica ventricular normales. No se observan anormalidades regionales de la motilidad parietal. Se visualiza mejor con Windows Media Player. 
